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Transcranial　Doppler法にて頭蓋内血流速度の特異な
　　　　　　　　変化を示した多系統萎縮症の一例
一立位時の二峰1生パターンの出現とL－threo－DOPS投与前後の経時変化一
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はじめに
　Shy－drager症候群とオリーブ・橋・小脳変性症の
臨床的特徴を持つ多系統萎縮症の一例で，Tran－
scranial　Doppler法（以下TCD）にて頭蓋内血流速
度を計測し，立位時の二峰性パターンの出現を認め，
そのLthreo－3，4－dihydroxyphenylserin（以下L－
threo－DOPS）投与前後の経時変化を観察したので
報告する．
症 例
55歳男性，話しづらさ，足のもつれなどを自覚し
当科初診．小脳性運動失調や小脳性構音障害などの
小脳機能障害，著しい起立性低血圧等の自律神経障
害を認め，MRIにて橋底部，小脳の萎縮を認めた
（図1）．錐体路症状，感覚障害，末梢神経障害は認め
ず，家族歴無く，潜在性悪性腫瘍も認めず．糖尿病
などの自律神経障害をきたすことのある全身性疾患
も認めず．以上の所見よりShy－drager症候群とオ
リーブ・橋・小脳変性症の両者の症状を有する多系
統萎縮症と臨床的に診断した．
　TCDは，発症後約1年9ケ月の時点で行った．測
定装置はEME社製TC2－64を使用し，経頭蓋的に
臥位および立位直後（頭皮上の測定部位端子は固定）
図1頭部MRI所見．
　　矢状断T1強調像を示す．橋底部および小脳の萎縮を認める．
1996年9月2日受付，1996年10月8日受理
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の左中大脳動脈（以下MCA）のflow　velocity（以
下FV）をLthreo－DOPS投与前後に測定した．な
お，同一検者が午前10時にいずれも測定した．
　L－threo－DOPS投与は100　mgより開始し，七日ご
とに100mgずつ増量した．投与後一回目のTCD測
定は投与後10日目（200mg投与中）に，投与後2回
目の測定は17日目（300mg投与中）に行った．
　同時に測定した血圧と脈拍は，投与前臥位：130／
84mmHg・73／min，同　立位：96／66　mmHg・90／
min，投与後1回目臥位：148／94　mmHg・70／min，
同　立位：114／72mmHg・86／min，投与後2回目臥
位：120／74mmHg・72／min，同立位：96／70
mmHg・94　min，であった．
　TCD所見を図2に示す．投与前の所見としては，
臥位の時は，1心拍中でのFVは，収縮期最高血流速
度（maximum　systolic　flow　velocity：以下MS一
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図2左中大脳動脈（深度60mm）のTranscranial　Doppler法による血流速度変化所見
　　A：臥位安静時．平均血流速度（mean　flow　velocity＝以下MFV）：56　cm／s，収縮期最高血
　　流速度（maximum　systolic　flow　velocity：以下MS－FV）：85　cm／s前後．
　　B：起立直後．MFV：46　cm／s，　MS－FV：82　cm／s前後．二峰1生パターンを認める．
　　C：Lthreo－DOPS投与後10日目．臥位安静時．　MFV：56　cm／s，　MS－FV：85　cm／s前後．
　　D：同10日目．起立直後．MFV：50　cm／s，　MS－FV：80　cm／s前後．
　　E：Lthreo－DOPS投与後17日目．臥位安静時．　MFV：52　cm／s，　MS－FV：78　cm／s前後．
　　F：同17日目．起立直後．MFV：42　cm／s，　MS－FV：75　cm／s前後．二峰1生パターンを認める．
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FV）から拡張期終宋血流速度（end－diastolic　flow
velocity：以下ED－FV）にかけて直線的に下降して
いる．よって各心拍ごとにpeakをもつ鋸歯状の通
常のTCD所見を呈している．しかし立位になると，
FVは各MS－FVより急峻に下降し，収縮末期から
拡張早期にかけて再び軽度の上昇を認める一心拍内
の二峰性パターンを呈した．平均血流速度（mean
flow　velocity：以下MFV）は，臥位で56　cm／sが，
立位では46cm／sと低下しているが，　MS－FVは臥
位で85cm／s前後，立位でも82　cm／s前後とほとん
ど変化しなかった．
　L－threo－DOPS投与後一回目のTCD所見では，
立位時において収縮中期のFV低下の回復が認めら
れ，二峰性パターンも消失し，MFVの低下の程度も
減少したが，二回目のTCD所見は投与前と同様の
二峰性パターンに戻ってしまった．
考 察
　Shy－drager症候群の脳循環については後藤ら1）
をはじめ多数の詳細な報告がある．TCDによる検討
でも起立時のMFVの低下が指摘されている2・3）．し
かし二峰性パターンについての指摘はない．
　TCDでは血流速度を測定しているだけなので，血
管径が一定でないと血流量の指標とならないという
大きな欠点がある．しかし一心拍内の血行動態の変
化をFVの変化として視覚的に呈示できるという，
他の測定法にない長所を持つ，また，非侵襲的な検
査法であるため，繰り返し検査できる．なお，検査
対象血管を左MCVとした理由は，被検者と検者が
向き合った時に，検者が右手で端子を操作するので
被検者の左側血管の方が安定した観察ができるため
である．
　Lthreo－DOPS投与前のTCD所見より考えられ
る事は，本丁においては，起立時のMFVの低下は，
そのpeakとなるMS－FVの低下ではなく，収縮中
期のFVの低下によるところが大きいということで
ある．またその収縮中期のFVの低下の成因として
考えられるのは，1）起立時の収縮中期MCA血流量
の低下，2）起立時の収縮中；期MCA血管径の拡大，
3）その両因子の併存などである．
　L－threo－DOPSが起立性低血圧に対してある程度
の効果のあることはよく知られている4）．本例にお
いても，その投与にて，一過性の臥位血圧上昇を認
め，それに伴い立位時血圧も上昇（底上げ効果）し
た．TCDにおいてもMFVの低下の減少と共に収縮
中期のFVの回復もみられている．しかしL－threo－
DOPSの起立性低血圧に対する効果がみられなく
なった時期の投与後二回目のTCDではほぼ投与前
と同様の所見を呈している．
　今後，多数例のMSA患者において，非侵襲的な
TCDを用いて，各心拍内での脳血流動態を検討する
ことは，これまでのさまざまな自律神経障害の病態
の解析とは異なった角度からのアプローチとして重
要と考える．また起立性低血圧の対処療法の開発に
も何らかの寄与ができると考える．
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